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Liquen aureus zosteriforme. Caso clinico pediatrico
Zosteriform lichen aureus. Pediatric clinical case
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RESUMEN

El liquen aureus es una dermatosis purptirica pigmentaria
infrecuente. Presentamos un caso inusual porsuedad pediatrica
y porlapresencia delesiones multiples con patrén zosteriforme.
Se trata de un nifio de 10 afios con méculas parduzcas, menores
de 1 cm, con bordes definidos y superficie liquenificada, en la
carainternadela piernaizquierda condistribucién zosteriforme,
asintomaticas, de tres meses de evolucion. La biopsia mostrd
infiltrado en banda en la dermis superior con linfocitos,
histiocitos, hematies y hemosiderina. Se diagnosticé liquen
aureus zosteriforme y se trat6 con furoato de mometasona
topico durante 3 semanas conaclaramiento parcial. Laslesiones
permanecen 2 afios después y hanaparecidonuevasen el tobillo
ipsilateral. Debemos plantearnos el diagnéstico diferencial
con otras dermatosis purpiricas pigmentarias crénicas y la
variante purptrica pigmentaria de la micosis fungoide. Existen
muchas opciones terapéuticas e, incluso sin tratamiento, suelen
desaparecer, por lo que son necesarios estudios que recopilen
mas evidencias.
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ABSTRACT

Lichen aureus is a rare pigmented purpuric dermatosis. We
presentanunusual casebecause of the pediatricage and the great
number of lesions with zosteriform distribution. Heis a 10-year-
old boy, with a brownish, smaller than 1 cm, sharp edges,
lichenified surface, asymptomatic macule, over the inneraspect
of the left leg with a zosteriform distribution. The histology
showed a band-like inflammatory infiltrate in the superficial
dermis, composed of lymphocytes, histiocytes, erythrocytes
and haemosiderin. He was diagnosed with zosteriform lichen
aureusand was treated with topical mometasone furoate during
3 weeks resulting in partial lightening of the macules. Lesions
haveremained 2 yearslater,and new ones have appeared in the
ipsilateral ankle. We must consider differential diagnosis with
other pigmented purpuric dermatitis and pigmented purpuric
mycosis fungoides. There are many therapeutic options and it
tends to disappear spontaneously, sonew studies are necessary.
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INTRODUCCION

El liquen aureus es una variante infrecuente de
dermatosis purpturica pigmentaria, que aparece,
fundamentalmente, en varones adultos jévenes,
aunque también se han descrito algunos casos en
edades pediatricas.! La localizacién mas habitual
es en las extremidades inferiores, seguida de
otras localizaciones, como los dedos de las
manos, la cara, los brazos, el abdomen y el tronco.
Por lo general, es unilateral, aunque, en raras
ocasiones, se ven formas bilaterales, diseminadas
o lineales.??

A continuacion, presentamos el caso de
un paciente con erupcién cutdnea compatible
con liquen aureus, con dos peculiaridades: su
temprana edad de aparicion y su distribucién
zosteriforme.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un varén de
10 anos sin antecedentes médicos de interés,
que acudié al servicio de urgencias por
presentar maculas parduzcas, de 0,5-1,5 cm
de diametro, de aspecto zosteriforme al seguir
una distribucion lineal a lo largo de la cara
interna del muslo, la rodilla y la parte superior
de la pierna izquierda (Figura 1). Las lesiones
eran asintomaticas y habian aparecido hacia 3
meses. En un principio, eran mds eritematosas
y menos extensas, pero, progresivamente, se
habian ido oscureciendo y habian ido apareciendo
nuevas. Se realiz6 una biopsia cutanea de una de
las lesiones y cortes tefiidos con hematoxilina-
eosina. Se observé un infiltrado en banda en
la dermis superior compuesto por linfocitos,
histiocitos, hematies extravasados y depésitos de
hemosiderina (Figura 2). La correlacién clinico-
patolégica estableci6 el diagnoéstico de liquen
aureus zosteriforme. Se inici6 un tratamiento
con furoato de mometasona tépico, que se
mantuvo durante 3 semanas, y se consiguio el
aclaramiento parcial de las lesiones, pero quedé
una hiperpigmentacién residual, que permanece
en la actualidad (2 afios después) y que se acenttia
con la exposicién solar. En los meses siguientes,
han aparecido nuevas lesiones de caracteristicas
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similares en la cara interna del tobillo ipsilateral,
que también persisten en la actualidad.

DISCUSION

El liquen aureus, descrito por primera vez por
Martin en 1958,* aunque seria, posteriormente, en
1960, Calnan quien le daria nombre,” es un tipo
de dermatosis purpurica pigmentaria. Es una
patologia infrecuente, y se estima una frecuencia
de un caso por cada 2000 nuevos pacientes
con enfermedad dermatolégica,® aunque es
muy probable que esté infradiagnosticada.?
Su etiologia es desconocida; se han propuesto
diversos mecanismos, entre los que se destacan
los traumatismos,® aunque, en su formacion, es
probable que esté implicado un mecanismo de
hipersensibilidad retardada (tipo IV).?

Su presentacion mas habitual son papulas que
confluyen en placas de bordes bien definidos, de
hasta 20 cm de didmetro, marrones o doradas y,
a veces, salpicadas con un componente petequial
o purpurico. Suelen ser tinicas o escasas y se
localizan, mayoritariamente, en las extremidades
inferiores, seguidas de los dedos de las manos
y otras localizaciones, como la cara, los brazos,
el abdomen y el tronco. Normalmente, la
distribucién es unilateral, aunque, en raras
ocasiones, se ven formas bilaterales, diseminadas
o lineales. Dentro de las formas lineales, a
veces, pueden aparecer casos con distribuciéon
zosteriforme, normalmente en las extremidades.
La presentacion zosteriforme del liquen aureus
debe tenerse en cuenta en el diagnéstico
diferencial con otros procesos con distribucién
lineal o segmentaria. Suele ser asintomética,
aunque, a veces, puede presentarse con prurito.?

Ficura 1. Mdculas parduzcas en la cara interna del muslo,
la rodilla y la parte superior de la pierna izquierda con
distribucion zosteriforme

En la histologia, se observa un infiltrado en
la dermis superior, en ocasiones, mas acentuado
a nivel perivascular y perianexial, y, a veces,
separado de la epidermis por una franja de dermis
no afectada. Esta compuesto, predominantemente,
por linfocitos T de predominio CD4+, aunque
también puede haber otras células, como
histiocitos, células de Langerhans y, de manera
muy caracteristica, hematies extravasados, que,
con el paso del tiempo, daran lugar a los depésitos
de hemosiderina, que son los responsables
de la coloracién dorada de las lesiones. Este
infiltrado es parcheado en los estadios iniciales
y, en estadios més avanzados, dard paso a un
infiltrado en banda. La epidermis no suele estar
afectada, lo que nos permite diferenciarla de
otras purpuras pigmentarias crénicas. Los vasos
pueden aparecer dilatados, con edema endotelial
y colapso vascular.??

Existen diversas opciones terapéuticas que
han mostrado resultados exitosos, aunque
estos son muy variables entre los diferentes
pacientes. Las principales opciones terapéuticas
recogidas en la literatura son vasodilatadores,
como la pentoxifilina y las prostaciclinas,’
corticoides topicos de alta potencia (aceponato de
metilprednisolona al 0,1%),® terapia combinada de
rayos ultravioleta A (UVA) y psoralenos (PUVA),’
terapia con radiacién ultravioleta B (UVB) de
banda estrecha,'® inhibidores de la calcineurina
topicos (tacrélimus' y pimecrélimus)'? y el
laser de colorante pulsado.” Si se opta por no
tratar, el curso suele ser crénico y desaparece,
espontdneamente, en 3 meses-19 afnos, con una
media de 2,5 afios.>*

FiGura 2. Infiltrado en banda en la dermis superior
compuesto por linfocitos, histiocitos, hematies extravasados
y depdsitos de hemosiderina (hematoxilina-eosina 10x)
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La poca periodicidad con la que se diagnostica
esta enfermedad se debe, en parte, a su escasa
frecuencia, pero también a su parecido con
otras dermatosis, por lo que, muchas veces, es
errbneamente diagnosticada, y a que, en muchas
ocasiones, el paciente no consulta por ella, lo cual
hace fundamental aumentar el grado de sospecha
sobre esta patologia con el fin de poder detectarla
e implementar los tratamientos més apropiados.

En cuanto a su parecido con otras patologias,
el diagndstico diferencial se plantea, sobre todo,
con otras dermatosis purpuricas pigmentarias
crénicas. Entre estas se incluyen la purpura
pigmentaria progresiva o enfermedad de
Schamberg, que presenta la tipica imagen en
granos de pimienta distribuidos simétricamente
por la region pretibial; la purpura telangiectasica
anular de Majocchi, caracterizada por la
presencia de maculas purptricas con centro,
frecuentemente, atréfico y telangiectasias en las
extremidades inferiores; la ptrpura eccematosa
de Doucas-Kapetanakis; la ptrpura de estasis; la
purpura arciforme telangiectasica de Touraine;
o la dermatitis liquenoide pigmentada de
Gougerot-Blum, que es, sin duda, la que mas
se parece al liquen aureus y que se diferencia
Unicamente porque suele ser mas papulosa,
simétrica y mas pruriginosa.’ Todas estas
dermatosis tienen una gran similitud, tanto
clinica, al mostrar una coloraciéon purptrica o
marrondcea, como histolégica, con una dermatitis
créonica predominantemente linfocitaria, a
veces, acompafiada de exocitosis, extravasacion
hemaética y capilares con edema de células
endoteliales, que pueden provocar estrechamiento
de la luz vascular.® Sin embargo, la mas frecuente
de todas ellas es el liquen aureus.?

También debemos distinguirlo de otros
procesos de distribucién lineal o segmentaria
y de otras dermatitis, como la de contacto.?
Otro diagnostico diferencial muy importante
por su parecido clinico, pero, sobre todo,
histolégico, y por la diferencia que supondria su
diagnoéstico en cuanto al manejo y prondstico es
la variante purptrica pigmentaria de la micosis
fungoide. La relacién entre las dermatosis
purptricas pigmentadas y la micosis fungoide es
controvertida, y hay, incluso, autores que opinan
que estas pueden ser lesiones precursoras de
micosis fungoide. En el caso concreto del liquen
aureus, un estudio realizado sobre 23 pacientes
con un seguimiento medio de 102,1 meses ha
concluido que esta progresién no se produce,”

aunque convendria realizar més estudios y
comprobar qué ocurre cuando la enfermedad se
origina en estadios mds tempranos, como es el
caso de la poblacién pediétrica.

Hemos presentado un caso de liquen aureus
con dos peculiaridades que lo hacen interesante.
Una de ellas es su edad de presentacién, puesto
que, en lugar de darse en un adulto joven, comenzé
en edad pediatrica. La otra singularidad esta en
relacién con su distribucién, ya que no se trata
de una lesién tnica, como suele ser su forma
habitual de aparicién, sino que, en este caso, han
aparecido varias lesiones con una distribucién
lineal zosteriforme. El caso presentado se suma a la
escasa bibliografia existente y apoya la hipétesis de
que se trata de una entidad infradiagnosticada. B
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